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Ozet

Retroperitoneal fibroz (RPF) normal retroperitoneal dokunun fibrozu
ve enflamasyonu ile karakterize, nadir gorllen bir hastaliktir. RPF
genellikle idiyopatiktir, ancak bazi ilaglarin kullanimindan sonra,
malign hastaliklarda, enfeksiyonlarda ve buylk cerrahi girisimler
sonrasi sekonder olarak da gelisebilir. idiyopatik RPF'un abdominal
aortada olusan aterosklerotik plak antijenlerine karsi gelisen lokal
enflamatuar bir yanit nedeniyle olustugu ileri strilmekle birlikte,
sistemik semptomlarin varligi, akut faz reaktanlarinin yiksek
bulunmasi ve hastaligin bazi otoimmin hastaliklarla olan iliskisi,
RPF'un sistemik enflamatuar bir strece bagl ortaya cikabilecegini
dustindirmektedir.  Tedavide steroid basta olmak Uzere,
imminosupresifler ve tamoksifen kullaniimaktadir. Obstriktif
Uropatisi bulunan hastalara ise acik veya laparoskopik Ureterolizis
uygulanmaktadir. RPF bazi olgularda bobrek yetersizligine neden
olabilmekle birlikte, uygun tedavi edilen hastalarda prognoz
genellikle iyi olmaktadir. Bu olguda akut bébrek yetersizligi agisindan
tetkik edilen hastanin batin ultrasonografi (USG), batin bilgisayarli
tomografi (BT) ve manyetik rezonans gorintlleme (MRG) ile
incelemelerinde tespit edilen retroperitoneal fibroz sunulmustur.
(Haseki Tip Biilteni 2012, 50: 72-5)

Anahtar Kelimeler: Retroperitoneal fibroz, akut bobrek yetersizligi

Abstract

Retroperitoneal fibrosis (RPF) is a rare condition, characterized by
replacement of the normal tissue of the retroperitoneum with
fibrosis and/or chronic inflammation. The disease is mostly
idiopathic, but may also develop secondary to malignancies,
infections, major surgeries or usage of certain drugs. Idiopathic RPF
is thought to result from a local inflammatory reaction to antigens
in the atherosclerotic plaques of the abdominal aorta, but the
presence of systemic symptoms and high acute phase reactants
suggest that it may be a manifestation of a systemic inflammatory
disease. Steroids are primarily used in the treatment of RPF;
immunosuppressive drugs and tamoxifen may also be used.
Patients with obstructive uropathy undergo open or laparoscopic
ureterolysis. If the patient could not be treated properly, the disease
can lead to renal failure, otherwise the prognosis is usually good. In
this report, we present the case of a patient who was investigated
for acute renal impairment and was diagnosed as having
retroperitoneal fibrosis based on abdominal ultrasonography scans,
magnetic resonance imaging and computed tomography findings.
(The Medlical Bulletin of Haseki 2012; 50: 72-5)

Key Words: Retroperitoneal fibrosis, acute renal failure

Giris

Retroperitoneal fibroz (RPF) retroperitoneal dokuda fibroz
ve/veya kronik enflamasyon ile kendini g&steren, nadir gorilen
bir hastaliktir (1). RPFlu olgularin Ugte ikisinde hastalik
idiyopatiktir (2). Kitlenin Ureterlere yaptigi basi ve Ureteral
obstriksiyon sonucu gelisen hidronefroz ve Uremi mevcut
semptomlarin blylk ¢ogunlugundan sorumludur. Bu yazida
periferik 6dem ve idrar miktarinda azalma sikayetleri ile
basvuran ve tetkik sonuclarina gére idiyopatik RPF saptanan bir
olgu sunulmus ve bu vesile ile literatlir gézden gecirilmistir.

Olgu Sunumu

Bilinen bir hastaligi olmayan 49 yasindaki erkek hasta,
hastanemize 2 hafta 6nce baslayan el, yiiz, ayaklarda sisme ve
idrar cikisinda azalma sikayeti ile basvurdu. Yapilan
tetkiklerinde Ure: 149 mg/dl, kreatinin: 5.1 mg/dl, potasyum:
6.1 mmol/L, fosfor: 5.2 mg/dl saptandi. Batin
USG'sinde; bilateral grade 1-2 hidronefroz, mesanede sistitle
uyumlu minimal duvar kalinlasmasi saptanmasi Uzerine hasta
ileri tetkik ve tedavi amaciyla klinigimize interne edildi.
Hidronefrozu ve akut bébrek yetersizligi olan hastanin cekilen
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Sekil 1a-b. Bilateral grade 1-2 ektazi, paraaortik mesafede, retroperitoneal
alanda Ureterleri cevreleyen fibrozis ile uyumlu, kas ile es dansitede yumusak
doku yogunlugu

— g

Sekil 2a-b. Bilateral grade 1-2 ektazi, bilateral hidronefroz gérinimu ve
peritireteral bolgede belirginlesen vaskiler yapilar ve Ureterlede mediale
deviasyon saptandi

kontrastsiz batin bilgisayarli tomografisinde (BT) (Sekil 1-a, b)
bilateral grade 1-2 ektazi, paraaortik mesafede, retroperitoneal
alanda Ureterleri cevreleyen fibroz ile uyumlu, kas ile es
dansitede yumusak doku yogunlugu saptandi. Yine ayni
amacla ¢ekilen kontrastsiz manyetik rezonans gorlntilemede
(MRG) (Sekil 2-a,b) bilateral grade 1-2 ektazi, bilateral
hidronefroz gorinimu ve perilreteral bolgede belirginlesen
vaskUler yapilar ve Ureterlerde mediale deviyasyon saptandi.
Akut bobrek yetersizligi olan hastada, nefroloji
konstltasyonu sonucuna gdre biyokimyasal ve goériintileme
bulgularina gdre 6n planda retroperitoneal fibroz dislinulip
troloji konstiltasyonu ©nerildi. Uroloji tarafindan asendan
piyelografi yapiimasi planlandi. Asendan piyelografi esnasinda
sag Ureter orifis bolgesinde darlik, sol treterde midireterden
Ureteropelvik boélgeye kadar totale yakin darlik saptandi.
Bilateral “double |” kateter uygulandi. Takiplerinde hasta
politirik faza girip kreatinin degerlerinde hizli diisme gordldi.
Uroloji tarafindan tekrar degerlendirilip bilateral iireterolizis ve
D-J kateter uygulanan hastanin malignite ekartasyonu
acisindan Ureterolizis islemi esnasinda alinan biyopsi
sonucunda fibrohiyalinizasyon, lenfositik iltihabi htcre
infiltrasyonu saptandi. Klinik olarak kollajen doku hastalig
bulgulari olmamakla birlikte RPF etiyolojisinde yer alan
otoimmuUn hastaliklar agisindan RE ANA, anti-ds DNA, ENA
profili bakilan hastanin otoimmin serolojisinde ANA pozitif
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saptandi, diger otoantikorlar negatifti. Hastaya tedavi olarak 1
mg/kg dozunda kortikosteroid baslandi. 3 hafta sonra bakilan
akut faz degerlerinde belirgin  gerileme  (eritrosit
sedimentasyon hizi 60 mm/saat'ten 25 mmy/saat’e, CRP: 8
mg/L'den 0.8 mg/L’e) gorilmesi izerine steroid dozu haftada
%10 azaltilacak sekilde devam edilerek 4 ayda sonlandirildi.
Hastanin kontrol kreatinin degerleri 1.5 mg/dl civarinda olup
sorunsuz bir sekilde poliklinigimizden takip edilmektedir.

Tartisma

Retroperitoneal fibroz, retroperitoneal dokuda fibroz
ve/veya kronik enflamasyon ile kendini gosteren, nadir gordlen
bir hastaliktir (1). Retroperitondaki buylk vaskuler yapilar,
Ureterler ve psoas kasi gibi olusumlari saran, beyaz tahta
sertliginde fibroz plaklarin varlidr ile karakterizedir (1,3). RPF'in
insidansi 0-1/100.000 olup, olgularin Ucte ikisinde hastalik
idiyopatiktir (2). Erkeklerde kadinlara gore iki kat daha sik
gozlenmektedir. Genellikle 50-60 yaslarda gérilmekle birlikte,
pediatrik olgular da bildirilmistir (4). Bizim hastamiz yas ve cins
olarak bu demografik verilere uymaktaydi.

idiyopatik RPF'un etiyolojisi ve hastaligin patogenezi
belirsizdir. Tablo 1'de (5) RPF nedenleri siklik sirasina gore
listelenmistir. Bizim hastamizda da etiyolojide suglanabilecek
bir hastalik saptanmadigindan idiyopatik olarak kabul edildi.
Hastaliga, bagisikligin aracllik ettigi bazi mekanizmalar ile
olusan periaortitisin neden olabilecegi ileri strtlmastir (6).
Bunlara ragmen idiyopatik RPF'lu hastalarda siklikla akut faz
reaktanlarinin artmis olmasi, otoantikor seviyelerinin
yuksekligi ve diger organlari da tutan otoimmiin hastaliklarin
sik olmasi, hastaligin tek basina ateroskleroza karsi olusan
artmis bir lokal yanittan ziyade sistemik otoimmin bir
hastaligin sonucu oldugunu akla getirmektedir (7,8). Altta
yatan bir nedenin saptandigi RPF'lu olgular sekonder RPF
olarak adlandiriimaktadir ve olgularin yalnizca Ugte birinde

Tablo 1. Retroperitoneal fibroza sebep olan hastaliklarin siklik sirasina
gore siralanmasi (5)

Hastaliklar Hastaliklarin yiizdesi (%)
idiyopatik 67.8
Metisergide maruziyeti 12.4
TUm maligniteler 7.9
Mediastinal fibroz 33
Periaortik enflamatuar arterit 2.4
Mezenterik fibroz 2.0
Sklerozan kolanjit 1.6
Abdominal aort anevrizmasi 1.8
Crohn hastaligi 1.2
Tromboflebit 1.0
Reidel tiroiditi 0.8
Diger 53
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beraber olan bir patoloji tespit edilebilmektedir (9). Tablo 2'de
(10) RPF'a neden olan en &nemli sekonder sebepler
gosterilmistir. ilaclarla iliskili sebepler arasinda en sik metiserjit
ve ergotamin gibi migren tedavisinde kullanilan ergot
alkaloidleri bildirilmistir (9). Hastalikta roli olan diger ilaglar
arasinda dopamin agonistleri, beta blokerler, hidralazin ile
aspirin ve fenasetin gibi analjezikler bulunmaktadir (9).
Hastamizin ilag kullanim 6ykUsi yoktu. Maligniteye sekonder
gelisen olgularin cogunda retroperitoneal metastazlara karsi
gelisen abartili bir desmoplastik yanit mevcuttur. Hastamizin
uygulanan Uroterolizis islemi sirasinda alinan biyopsi
materyallerinde malignite bulgusuna rastlanmadi. Radyoterapi
sonrasi da radyasyonun sklerozan etkilerine bagl olarak RPF
gelisebilir (11). Nadir olarak tlberkiloz, aktinomices, gonore
veya sistozomiyazis gibi enfeksiyonlar da RPF etiyolojisinde rol
oynamaktadirlar. Diger nadir nedenler ise travma, major
abdominal cerrahi, proliferatif hastaliklar ve histiyositozlar
olarak siralanabilmektedir (9).

Retroperitoneal fibrozun klinik belirtileri siklikla silik ve
yavas baslangicli olup bu bulgular arasinda bel agrisi, kiriklik
ve kilo kaybr bulunmaktadir. Hastalar enflamatuar fibrotik
retroperitoneal kutlenin retroperitoneal yapilar Uzerindeki
basisi nedeniyle olusan semptomlarla bagvurmaktadirlar (4).
Bu dénemde kullanilan nonsteroid antienflamatuar (NSAI)
ilaclar, analjezik etkileri yaninda antienflamatuar etkileri
nedeniyle de hastalarda rahatlama saglarlar. Kutlenin
Ureterlere yaptigi basi ve Ureteral obstriksiyon sonucu gelisen
hidronefroz ve Uremi mevcut semptomlarin  buyuk
cogunlugundan sorumludur. Cogu hastada halsizlik, subfebril
ates, bulanti, kusma, kilo kaybr ve miyalji gibi sistemik
semptomlar da gortlmektedir. Hastalarda oligoandiri
olabilecegi gibi parsiyel inkomplet Uriner obstriksiyon varsa
politirik de olabilirler. Ayrica erken dénemde basvuran
hastalarin yarisinda hipertansiyon vardir. Uremik ensefalopati
ile basvuran hastalar da bildirilmistir (12). Fizik inceleme

Tablo 2. Sekonder retroperitoneal fibrozun en énemli sebepleri (10)

Ornekler

ilaglar Metiserijit, pergolid, bromokriptin, ergotamin,

metildopa, hidralazin, analjezikler, B-blokerler

Malign hastaliklar Karsinoid timorler, Hodgkin hastaligi,
Hodgkin disi lenfomalar, sarkomlar, kolon

karsinomlari, prostat timaori, meme timord,

mide tUmord

Enfeksiyonlar TUberkiloz, histoplasmoz, aktinomikoz

Radyoterapi Testikiler seminom, kolon karsinomu,
pankreatik karsinom

Ameliyatlar Lenfadenektomi, kolektomi, histerektomi,
aort anevrizmektomisi

Diger Histiyositozis, Erdheim-Chester hastaligi,

amiloidoz, travma, baryum lavman
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bulgular cogu kez silikti. Abdominal veya lumbal hassasiyet
bulunabilir. Bazi olgularda abdominal kitle palpe edilebili.
Aortanin dilate oldugu durumlarda ise periumblikal Gftrim
duyulabilir. Hastaligin basvuru semptomlarinin non-spesifik
olmasi ve fizik inceleme bulgularinin azligi nedeniyle genellikle
semptomlarin baslangici ile hastaligin tanisi arasinda uzun
zaman ge¢mekte ve sonucta hastalar RPF'a bagli akut veya
kronik bdbrek vyetersizligi gibi komplikasyonlar ile prezente
olmaktadirlar (9).

Laboratuar incelemesinde ytkselmis eritrosit sedimantasyon
hizi, CRP gibi akut faz reaktanlarinda yikseklik, 1limli [6kositoz,
elektrolit bozukluklari ve aneminin eslik ettigi degisken
derecelerde bobrek yetersizligi ile karsimiza cikabilmektedir.
Proteinliri ve makroskopik hematlri daha az siklikla gordlir.
idiyopatik RPF'lu olgularin %60'inda anti-niikleer antikor
pozitifligi mevcuttur (7). Romatoid faktor, diz kaslara karsi
antikor, ¢ift sarmal DNA antikoru pozitifligi bulunabilir. Bu
testlerin pozitif olmasi RPF ile birlikte bir bag dokusu hastaligi
veya bir vaskdlit sendromunun varligini akla getirmeli ve klinik
arastirma bu yonde derinlestiriimelidir. Akut bobrek yetersizligi
ile prezente olan olguda klinik olarak kollajen doku hastaligi
bulgular olmamakla birlikte altta yatan olasi kollajen doku
hastaligi acisindan RE ANA, anti-ds DNA, ENA profili bakilan
hastanin otoimmun serolojisinde ANA pozitif saptandi ve ANA
pozitifligini idiyopatik RPF'a bagli olarak kabul ettik.

Retroperitoneal fibroz tanisinda gériintileme calismalari
temeldir ve bazi durumlarda idiyopatik ve sekonder RPF
ayrimina yardimar olabilir. Eger hastanin bobrek fonksiyonlari
normal ise bir intravendz trografi (IVU) yapilabilir. IVU  tipik
olarak proksimal ve orta Ureterin mediale deviyasyonuyla
birlikte, hidronefroz ve obstriiksiyon seviyesinde incelmis treter
gorilur. Hidronefroz cogunlukla bilateraldir. Bobrek yetersizligi
olan hastalarda VU yapilamayacagindan cekilecek bir
retrograd piyelografide benzer bulgular saptanabilir (4). Tim
batin ultrasonografisi (USG) ile hidronefroz ve hipoekoik veya
izoekoik kutle gosterilebilir. Distan basinin nedeni ve
retroperitoneal alan BT veya MRG ile saptanabilir. Hastamizin
batin USG'deki gorlntileme bulgularindan sonra batin BT ve
MR Urografik goérintilemelerini yaptik ve benzer bulgulari
saptadik (Sekil 1 ve 2). IVU ve BT'de kontrast nefropatisi riski
unutulmamalidi. MRG'de ise kontrast nefropatisinden pek
endise duyulmamakla birlikte, son yillarda bobrek yetersizligi
olanlarda gadolinyuma bagl nefrojenik sistemik fibrosiz
olgularr bildirilmektedir. Bu nedenle basta diyaliz gerektiren
hastalar olmak Uzere glomerdler filtrasyon hizi 30 ml/dk’den
distik olan hastalarda gadolinyumdan  kaginilmasi
Onerilmektedir.

Son vyillarda giderek kullanim alani artan pozitron
emulsiyon tomografi (PET)'nin de RPF'da kullanilacag
bildirilmektedir. DUsuk spesifitesinin olmasina ragmen ¢zellikle
retroperitoneal  bdlgenin  metabolik ve enflamatuar
aktivitesinin  tanisi ve takibinde ve ayrica relapslarin
saptanmasinda 18F-florodeoksiglukoz ile yapilan PET'in faydals
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olabilecegi belirtilmektedir. Ancak PET testi rutin kullanim icin
oldukga pahali bir tetkiktir (13,14).

idiyopatik RPF'un tedavisindeki amac fibro-enflamatuar
reaksiyonu durdurmak, Ureteral ve diger retroperitoneal
olusumlarda meydana gelen obstriiksiyonu gidermek, hastalik
rekUrrensini ve progresyonunu onlemek olmalidir (9). Bébrek
yetersizligi tablosu ile basvuran hastalar acil kosullarda
nefrostomi kateteri veya Ureteral stent takilmasi ile tedavi
edilebilirler. Ergot alkoloidleri gibi potansiyel RPF yapici bir ilag
aliniyorsa  kesilmelidir. Bazen ilimli  hidronefrozu olan
hastalarda bu tir ilaglarin kesilmesi hastaligin gerilemesine yol
acabilmektedir. Maligniteyi ekarte etmenin ve Ureteral
obstriksiyonu uzun vadeli iyilestirmenin en kesin yolu, kitlenin
biyopsisi ve Ureterolizistir (4).

idiyopatik RPF'de en yaygin kullanilan medikal tedavi
kortikosteroidlerdir. Siklikla prednizon 40-60 mg/gilin dozunda
uygulanir ve doz azaltilarak 2 yila kadar uzun donem
kullanimi 6nerilebilmektedir (15). Siklofosfamid, azatiyoprin
gibi immunsupresifler de siklikla kullanilan ilaglardir. Steroid
disi bir anti-Ostrojen olan tamoksifen, desmoid tlimérlerde
gerilemeye neden olan antitimoral bir ajandir ve idiyopatik
RPF'ui hastalarda basarili bir sekilde kullaniimistir. Genel klinik
pratikte immunsupresiflerin ve tamoksifenin steroidlere direncli
olgularda ikinci secenek tedaviler olarak kullanilmasi gerektigi
ileri sGrtlmektedir (9).

Cerrahi tedavi genellikle Ureteral obstriksiyonu gidermek
amaciyla yapilmaktadir. Ureteroliz medikal tedaviye yanit
vermeyen hastalarda kitlenin biyopsisi ile birlikte uygulanir.
Olasi bir malignite agisindan kitleden coklu biyopsiler alinip
frozen ile incelenmelidir. Uygun bir dekompresyon sonrasi
renal fonksiyonlar geri dénmez ise nefrostomi gerekli olabilir.
Cerrahi yontem ile sadece Ureter obstriksiyonu tedavi
edilmekte, ancak hastaligin seyri veya rekirrensi
Onlenememektedir. Bundan dolayi idiyopatik RPF tedavisinde
cogunlukla cerrahi girisim ile birlikte steroid ya da
immduinsupresifleri iceren medikal tedavi secenekleri birlikte
kullanilmalidir (9). Radyolojik ve klinik olarak idiyopatik RPF
tanisi konulduktan sonra genel olarak onerilen gecici olarak
Ureteral stent veya nefrostomi kateteri yerlestirilmesi ve
konservatif medikal tedavi baslanarak, cerrahi tedavinin
refrakter olgulara saklanmasi yonlndedir (15). Klinik ve
radyolojik olarak retroperitoneal fibroz dustindigimiz ve
uroloji tarafindan Ureteral kateter uygulandiktan sonra
kreatininde 1.5 mg/dl'ye varan gerileme saptanan hasta,
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Ureterolizis ve steroid tedavisi ile sorunsuz bir sekilde
poliklinigimizden takip edilmektedir.

Sonug olarak; akut bdbrek yetersizligi ile basvuran ve
bilateral hidronefrozu olan olgularda retroperitoneal fibroz
ayirial tanida akla getirilmeli ve tedavi plani yapilacak
incelemeler 1s1ginda yonlendirilmelidir.
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